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Resumo: A doença pulmonar intersticial e difusa na infância (chILD) abrange um espectro de doenças 
raras com prevalência mundial possível de 0,15 a 4,6 casos por 100.000, mas ainda 
provavelmente subestimada e pior nos países em desenvolvimento. No Brasil, até o momento, 
não temos coorte local ou nacional."Criar um registro de pacientes pediátricos portadores de 
chILD, no Estado do Rio de Janeiro, caracterizando a clínica, epidemiologia, diagnóstico e 
tratamento. Este estudo em particular descreve estas características na população constituída ao 
final da primeira etapa de recrutamento. "Este registro longitudinal, observacional, 
multiprofissional e multicêntrico conta com 1 centro proponente e 8 centros participantes no 
Estado. Os dados clínicos são coletados, após consentimento, e gerenciados usando a plataforma 
de dados eletrônicos Research Electronic Data Capture (REDCap). Incluímos todos os indivíduos 
com idade entre 0 a 19 anos incompletos com diagnósticos ou suspeita de chILD em 
acompanhamento no Estado nos últimos 15 anos. Os CEPs de todas as instituições aprovaram a 
pesquisa. "Ao todo de 101 crianças, 60% meninos, nascidos no Estado (94%) e com idade ao 
início da investigação de 1 dia a 16 anos. O tempo de sintomas em média até a suspeita 
diagnóstica foi de 576 dias, indo de 1 a 5840 dias. Todos os pacientes preencheram os 4 critérios 
para chILD. Dispnéia (89%), tosse (75%) e parada de crescimento (53%) foram os sintomas mais 
frequentes. 60% nascidos a termos e 9 casos com hipertensão pulmonar grave (HP) refratária ao 
nascimento. Na admissão 100% com desconforto respiratório e a ausculta difusamente alterada 
com estertores ocorreu em 84% dos pacientes (n.85). 20 crianças já com HP no ecocardiograma 
(26%) e em 31(30%) hepatomegalia. Doença bilateral na TCAR foi mais frequente independente 
do padrão de lesão sendo vidro fosco difuso o mais frequente. As desordens mais prevalentes da 
infância ocorreram em 20 crianças (20%), sendo as mais frequentes hiperplasia de células 
neuroendócrinas (n=7), desordens do surfactante (n=4), displasia alvéolo capilar com mau 
alinhamento das veias pulmonares(n=3), distúrbios do desenvolvimento pulmonar (n=4) e 
provável glicogenose pulmonar(n=2). Nas desordens não específicas da infância (n=81), ASMD 
(n=6) , Pneumonia intersticial linfocítica (n=9), Pneumonia intersticial descamativa (n=5), 
Niemann Pick C (n=2), Sarcoidose (n=3), Linfangiectasia pulmonar idiopática (n=3), Silicose 
(n=1), Hemossiderose pulmonar idiopática (n=5), 1 caso de poliangeíte e 1 caso de esclerose 
sistêmica, SÍndrome Copa (1), 28 casos de chILD por aspiração sendo 27 casos por aspiração de 
óleo mineral. "O Registo chILD-RJ oferece oportunidades interessantes para futuras 
investigações clínicas e permitirá uma análise mais aprofundada da história natural, tratamento e 
evolução de crianças com chILD. Nossos resultados mostram uma jornada longa e complexa até 
o diagnóstico cujos sintomas já podem se iniciar cedo e de forma grave.
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